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Koklear Implant Uygulanan Bir Olguda Inkus Uzun Kolu ve
Stapes Ustyapisinin Dogumsal Yoklugu

Congenital Absence of the Long Process of the Incus and
Stapes Suprastructure in Case of the Cochlear Implantation

Dr. Mustafa YALCINKAYA, Dr. Haluk YAVUZ, Dr. ismail YILMAZ

Baskent Universitesi Tip Fakiltesi, Kulak Burun Bogaz AD, Ankara

OZET

Dogumsal kemikg¢ik anomalileri nadirdir ve izole defekt olarak ya da diger anomaliler ile birlikte bulunabilir. 33 yasinda kadin hasta klinigimize isitme az-
mal olarak degerlendirildi. Preoperatif odyometri bilateral ileri derecede sensorinéral isitme kaybi ile uyumlu idi. Yapilan otoakustik emisyon testinde,
bilateral emisyon elde edilemedi. Isitsel beyin sapt yamitlart ile isitme esikleri bilateral 100 dB iizerinde saptandi. Temporal kemik bilgisayarli tomografi-
sinde inkus uzun kolu ve stapes iistyapisinin olmadigi izlendi. Manyetik rezonans goriintiilemede internal akustik kanal ve koklea normal olarak izlendi.
Hastaya koklear implant uygulandi. Posterior timpanotomi sonrasinda inkus uzun kolu ve stapes tistyapisinin olmadigi goriildi, fasiyal sinirle karsilagil-
mad1. Bu nadir goriilen anomalinin koklear implant cerrahisindeki yeri tartigild1.
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ABSTRACT

Congenital ossicular anomalies are very rare and may occur as isolated defects or in association with other anomalies. A 33-year-old woman was referred
to our hospital with bilateral hearing loss. She had a history of meningitis when she was 8 years old. Language development of the patient was normal.
Otoscopic examination was entirely normal. Preoperative audiometry revealed a bilateral profound sensorineural hearing loss. Bilateral otoacustic emis-
sions were not obtained. Auditory brainstem response showed bilateral thresholds exceeding 100 dB. Computerized tomography of the temporal bone re-
vealed a possible absence of the long process of the incus and an absence of stapes suprastructure. Magnetic resonance imaging of the internal auditory
canal revealed normal. Cochlear implantation was performed. After the posterior tympanotomy, we found that stapes suprastructure and long process of
incus were absent and we did not encounter the facial nerve. The place of this rare anomaly was discussed in the cochlear implant surgery.
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GiRiS

ogumsal kulak anomalisi insidans1 15 000°de
D 1’dir.! Dogumsal orta kulak anomalileri izole
formda, dis kulak anomalileri ile birlikte veya
daha genel bir durumun ya da sendromun bir pargast

olarak ortaya ¢ikabilir. Her anomali sinifi kulagm em-
briyolojik gelisimi temelinde agiklanabilir.?

Orta kulak ii¢ germ yapragindan ve noral krestten
olusur.? Orta kulak ¢atisini olusturan 6geler birinci ve
ikinci brankial ark mezensiminden gelisir. Malleus ve
inkus temel olarak endokondral kemiklesme ile olusur.
Sadece malleus anterior prosesi endomembrandz ke-
miklesme ile olusur. Stapes ise endokondral kemiklesme
ile olusur.*

Travma veya enfeksiyon Oykiisii bulunmamasina
ragmen, ilerleyici olmayan iletim tipi isitme kaybi ile bir-
likte otoskopik muayenede normal timpanik membran iz-
lenmesi dogumsal kemikg¢ik anomalisini distindiirtr.®

Dogumsal kemikg¢ik anomalileri bir ya da birden
fazla kemikgigi icerebilir.® Izole kemik¢ik anomalisi kli-
nik pratikte cok ender olarak rastlanir. Stapes anomalisi
en sik goriilen kemikgik anomalisidir.’ Bu olgu bildiri-
minde dogumsal inkus uzun kolu ve stapes {istyapisinin
yoklugu ile karakterize bir vaka sunuldu.

OLGU SUNUMU

33 yasinda kadin hasta klinigimize isitme azlig si-
kayeti ile bagvurdu. 8 yasinda iken menenjit gecirdigi
renildi. 8 yasindan beri igitme cihazi kullanmakta idi.
Hastada kulak enfeksiyonu, travma veya gegirilmis ope-
rasyon Oykiisii yoktu. Ailesinde isitme kaybi ya da ka-
Iitsal bir hastalik 6ykiisii yoktu. Hasta okuryazar idi ve
dil gelisimi normaldi. Otoskopik muayenede dis kulak
yolu ve kulak zar1 normal olarak degerlendirildi.

Yapilan otoakustik emisyon (TEOAE) testinde, bi-
lateral emisyon elde edilemedi. Isitsel beyin sap1 yaniti
(Auditory Brainstem Response-ABR) testi sonucunda
isitme esikleri bilateral 100 dB iizerinde saptandi. Preo-
peratif odyometri bilateral ileri derecede sensorinoral
isitme kayb1 ile uyumlu idi. Konusma frekanslarinda saf
ses ortalamalart sag kulakta 108 dB, sol kulakta 118 dB
idi. 275 Hz’de yapilan timpanometride bilateral tip A
timpanogram elde edildi. Akustik refleks bilateral elde
edilemedi.

Temporal kemik bilgisayarli tomografisinde (BT)
inkus uzun kolu ve stapes {iistyapisinin yoklugu ile
uyumlu olabilecek goriiniim izlendi (Resim 1A, 1B). In-
ternal akustik kanal manyetik rezonans goriintiilemede
(MRG) bilateral 7-8. sinir kompleksleri ve i¢ kulak ya-
pilart normal olarak rapor edildi (Resim 2).

Hastaya menenjite bagli sensorindral igitme kaybi
tanist ile koklear implant uygulanmasina karar verildi.
Hastadan bilgilendirilmis onam alindi. Kortikal mastoi-
dektomi ardindan inkus kisa kolu-fasiyal sinir ve korda
timpani arasindan posterior timpanotomi yapildi. Pos-
terior timpanotomi sonrasinda inkus uzun kolu ve stapes
iistyapisinin olmadigt goriildii (Resim 3A). Stapes ta-
bant salim ve hareketli idi. Yuvarlak pencerenin gorii-
niir hale getirilmesinin ardindan yuvarlak pencere nisi
on tstiinden kokleostomi deligi agildi (Resim 3B). Has-
taya koklear implantasyon uygulandi (Resim 3C). Sta-
pes refleksine tistyapinin yoklugu nedeniyle bakilamadi.
Telemetri yapildi, tiim elektrotlardan cevap alindi, in-
traoperatif e-ABR normal elde edildi. Hastada postope-

Resim 1. Temporal kemik bilgisayarli tomografisi, (A) aksiyel kesitte koklea,
vestibil, oval pencere, stapes tabani gosterilmistir, stapes suprastriiktiri
izlenmemektedir; (B) koronal kesitte internal akustik kanal ve oval pencere
gosterilmistir, stapes Ustyapisi izlenmemektedir.

Resim 2. internal akustik kanal manyetik rezonans gériintiileme, T2 agirlikli
aksiyel kesitte kokleanin normal oldugu izlenmekte.
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Resim 3. intraoperatif gériintim, (A) Posterior timpanotomi sirasinda inkus uzun kolu ve stapes lstyapisinin olmadigi gériliiyor. (B) Yuvarlak pencere nisi 6n-
Ustiinden agilan kokleostomi deligi gériiliyor. (C) Koklear implant elektrodunun posterior timpanotomi ve kokleostomi deliginden gegisi gérlliyor. (*stapes,**inkus

kisa kolu).

ratif takip siirecinde erken veya ge¢ komplikasyon iz-
lenmedi.

TARTISMA

Birinci ve ikinci brankial ark mezodermi 16. ve 30.
haftalarda kemikcik zinciri olusturmak iizere farklila-
sir.” Kemikgik gelisimi tizerindeki erken ¢alismalarda
malleus ve inkusun birinci brankial ark (Meckel kikir-
dag1) ve stapesin tamaminin ikinci brankial ark (Reic-
hert kikirdagi) kokenli oldugu bildirilmistir.?

Anson ve ark. malleus basi ve inkus govdesinin bi-
rinci brankial arktan; manibrium mallei, inkus uzun
kolu, stapesin bast ve bacaklariin ise ikinci brankial
ark mezensiminden koken aldigini tarif etmislerdir. An-
son’a gore taban otik kapsiil mezensiminden kaynak-
lanmaktadir.’

Stapes gelisimi i¢in farkli teoriler 6ne siiriilmiis-
tiir.* Stapes gelisimi 4. gestasyonel haftada baglar ve 35.
haftada tamamlanir.'® Baz1 yazarlar stapes listyapisi ve
tabanin timpanik kisminin ikinci brankial ark (Reichert
kikirdagi), tabanin vestibiiler kismi ise otik kapsiil (la-
mina stapedialis) tiirevi oldugunu diistinmektedir. Bu iki
parca digerinden bagimsiz olarak gelisir ve 11. gestas-
yonel haftada birlesirler.!! Stapedial kas, tendon ve pi-
ramidal eminens 2. brankial ark kokenlidir. Inkus uzun
kolu mezengimal hiicreleri stapedial halkaya dogru
biiytr, stapes basi ile birlesir ve inkudostapedial biles-
keyi olusturur.®

Dogumsal orta kulak anomalileri major ve mindr
kategorilerine ayrilabilir. Major anomaliler karakteris-
tik olarak orta kulak yapilari ile birlikte dis kulak kanali
ve kepgeyi igerir. Mindr anomaliler orta kulak yapilari-
nin (malleus, inkus, stapes, oval pencere ve yuvarlak

pencere) izole ya da kombine anormalliklerini kapsar.
Dis kulak kanali ve timpanik membran mindr anomali-
lerde normaldir."

Inkus uzun kolu yoklugu akkiz degisikliklerin so-
nucu olarak olusabilir. Inkus uzun kolu kemikgigin orta
kulak boslugunda yilizmesi ve kanlanmasinin zayif ol-
mas1 nedeni ile inflamasyon ve mekanik uyariya karsi
kismen hassastir. Inkus uzun kolunun akkiz defektleri
kronik otitis media, korda timpani sinirinin lokal basist,
diabetes mellitus ya da sarkoidoz gibi sistemik hasta-
liklar sonucunda olusabilir. Genellikle bu defektlerde
inkus uzun kolu fibréz doku ile yer degistirir.'” Stapes
istyapisinin dogumsal yoklugu ikinci brankial arki ice-
ren gelisimsel sapma sonucu olusan nadir bir anomali-
dir. Stapes iistyap1 yoklugu izole ya da diger kemikgik
anomalileri ile iligkili olabilir.'* Olgumuzda kulak en-
feksiyonu, travma veya cerrahi oykiisii yoktu. Posterior
timpanotomi sonrasi stapes {istyapisi ve inkus uzun ko-
lunun olmadig1 ve yerini fibréz dokunun da almadigi
goriildii. Stapes tabani salim ve hareketli idi. Inkus uzun
kolu ve stapes iistyapist dogumsal yoklugu ikinci bran-
kial ark tiirevlerinin kismi yoklugunu igeren gelisimsel
bir sapmanin sonucu olabilecegini diisiindiirebilir.

Koklea anomalileri ve temporal kemik anatomi-
sindeki olas1 anatomik farkliliklarin radyolojik goriin-
tiileme yontemleri ile 6nceden tespit edilmesi onemlidir.
Koklear implantasyonda en 6nemli radyolojik yontem
bilgisayarli tomografidir. Koklear agenezi, tek bolmeli
koklea gibi koklea anomalileri, kokleo-vestibiiler sinir
atrezisi vb. patolojiler bilgisayarl tomografi (BT) ile be-
lirlenebilmektedir. Internal akustik kanalin ve endolen-
fatik kanalin genisligi BT ile dikkatlice incelenmelidir.
Ayrica yuvarlak pencere nisi ve kokleanin bazal kivri-
minin incelenmesinde de BT ¢ok yararlidir. Bu sayede
koklear otoskleroz gibi bazal kivrimda herhangi bir ob-
literasyonu olan olgular saptanabilir.'*!>
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Menenjite bagl kokleadaki fibrotik obliterasyonu
tespit edebilmek i¢in en iyi preoperatif radyolojik yon-
tem ise MRG’dir." Labirintitis ossifikansin goriilme za-
man1 ve derecesi tahmin edilemez ve olgudan olguya
degisiklik gosterir. Menenjitli ¢ocuklarda isitme kaybi1
%40’a varan oranlarda bildirilmistir.'® Menenjite baglh
sensorindral isitme kayb1 tanist ile koklear implant uy-
gulanan olgumuzun MRG’sinde kokleada patolojik go-
riinlim saptanmadi.

Koklear implantasyon i¢in klasik mastoidektomi-
posterior timpanotomi yaklagimi William House tara-
findan 1961°de tariflendikten sonra teknikte ¢ok az
degisiklik yapilmistir. Yaklasim mastoidektomiyi taki-

ben posterior timpanotomiyi icermektedir. Kokleostomi
fasiyal reses yoluyla yapilir. Fasiyal reses; inkus kisa
kolu, fasiyal sinir ve korda timpani arasinda kalan tiggen
alandir ve orta kulaga girmek igin kullanilir.!”

Fasiyal sinir seviyesini ve yerini belirlemede kulla-
nilan inkus kulak cerrahisinde 6nemli bir igaret noktasi-
dir. Koklear implantasyon operasyonunda ve diger kulak
cerrahilerinde olast anatomik farkliliklar ve dogumsal
anomaliler nedeni ile cerrahi asamada ¢esitli zorluklarla
karsilasilabilir. Preoperatif goriintiileme yontemleri ile
operasyon sirasinda karsilasilabilecek anomaliler 6nce-
den saptanabilir ve dogru planlama yapilarak ortaya ¢ik-
mas1 muhtemel komplikasyonlarin 6niine gegilebilir.
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